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Resumen
Objetivo:  Describir  una  causa  poco  común  de  síndrome  de  falla  cardiaca  aguda  como  lo  es  el
linfoma primario  del  corazón.
Métodos:  Presentación  de  un  caso  con  antecedentes  y  cuadro  clínico  de  ingreso,  manejo  ins-
taurado  y  desenlace.
Resultados  y  conclusiones:  Los  tumores  cardiacos  malignos  son  bastante  infrecuentes,  más  aún
el linfoma  cardiaco,  por  lo  que  no  se  considera  en  el  diagnóstico  diferencial  del  médico.  Se
presenta un  nuevo  caso  en  la  literatura  del  linfoma  cardiaco  manifestado  como  síndrome  de
falla cardiaca  aguda.
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Abstract
Motivation:  To  describe  an  uncommon  cause  of  acute  cardiac  failure  such  as  primary  cardiac
lymphoma.
Methods:  Presentation  of  a  case  with  medical  history  and  clinical  records  of  admission,  esta-
blished management  and  outcomes.∗ Autor para correspondencia.
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Results  and  conclusions:  Malignant  cardiac  tumours  are  quite  infrequent,  even  more  so  with
cardiac lymphoma,  which  is  why  they  usually  are  not  taken  into  consideration  by  physicians
when making  a  differential  diagnosis.  A  new  case  of  cardiac  lymphoma  manifesting  as  acute
cardiac failure  syndrome  is  presented  in  the  literature.
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lntroducción
os  tumores  cardiacos  primarios  fueron  descritos  por  pri-
era  vez  por  Realdus  Columbus  en  el  an˜o  1559  en  el  texto
e  Re  Anatomica. Son  de  10  a  100  veces  más  infrecuen-
es  que  los  tumores  secundarios  metastásicos.  La  incidencia
eportada  oscila  entre  2.1  casos  por  millón  de  personas  por
n˜o  en  Espan˜a y  1.38  casos  por  cada  100.000  personas
or  an˜o  en  Italia1,2.  Pueden  encontrarse  entre  0.002  a
.3  por  cada  1.000  autopsias,  en  1.5  de  cada  1.000  ecocar-
iografías  transtorácicas  y  de  3  a  7  por  cada  1.000  cirugías
e  corazón  abierto2.  Presentamos  un  paciente  de  80  an˜os  de
dad  con  síndrome  de  falla  cardiaca  aguda  como  manifesta-
ión  del  linfoma  primario  cardiaco.
resentación del caso
n  hombre  de  80  an˜os  de  edad  ingresó  al  servicio  de  urgen-
ias  por  3  semanas  de  evolución  de  disnea.  El  paciente
resentó  disnea  progresiva  hasta  llegar  al  reposo,  asociado
:  ortopnea,  disnea  paroxistica  nocturna  y  edema  de  miem-
ros  inferiores  que  dejaba  fóvea  hasta  la  rodilla.  El  día
revio  al  ingreso  al  servicio  de  urgencias  presentó  cuadro
incopal.  No  presentaba  dolor  torácico.  El  paciente  negaba
ntecedentes  de  importancia  y  durante  la  última  semana
staba  tomando  medicación  para  conciliar  el  suen˜o.  No
abía  antecedentes  de  consumo  de  tabaco,  sí,  de  licor  oca-
ional.  Al  examen  físico  se  encontró  al  paciente  en  regulares
ondiciones  generales,  con  signos  de:  diﬁcultad  respirato-
ia,  frecuencia  cardiaca  134  lpm,  frecuencia  respiratoria
8  rpm,  presión  arterial  128/70  mm  Hg  y  saturación  de
xígeno  91%  a  aire  ambiente.  Llamaba  la  atención,  adi-
ionalmente,  la  presencia  de:  ingurgitación  yugular,  ruidos
ardiacos  arrítmicos  sin  soplos,  crépitos  en  ambas  bases
ulmonares,  ascitis  y  edema  de  miembros  inferiores  que
legaba  hasta  las  rodillas.  Su  química  sanguínea  y  hemoleu-
ograma  llamaban  la  atención  por:  anemia  leve  (Hb  11.9
r/dL),  linfopenia,  discreta  elevación  de  aminotransferasas,
in  presentar  variaciones  signiﬁcativas  durante  toda  su  evo-
ución.  Se  realizó  un  electrocardiograma  (ECG),  que  reportó
itmo  de  ﬁbrilación  atrial  con  respuesta  ventricular  rápida,
a  troponina  cuantitativa  fue  positiva  (TnI  0.955  ng/mL).  El
aciente  ingresó  a  la  unidad  de  cuidados  especiales  con  diag-
ósticos  de:  falla  cardiaca  de  novo  de  etiología  a  esclarecer
 ﬁbrilación  atrial  con  respuesta  ventricular  no  controlada.
e  ordenó  ecocardiograma  transtorácico  donde  se  observan:
errame  pericárdico  moderado  y  la  presencia  de  dos  masas
a
e
n
ln  pericardio  con  compromiso  de  la  aurícula  y el  ventrí-
ulo  derecho  de  42  ×  23  mm  cada  una  (ﬁg.  1,  Panel  A).  El
studio  tomográﬁco  toracoabdominal  mostró  una  masa  car-
iaca  sin  compromiso  en  otros  órganos  (ﬁg.  1, Panel  B).  Se
ealizó  ventana  pericárdica  y  citología  de  líquido  sin  hallaz-
os  concluyentes  por  lo  que  se  decide  llevar  a  biopsia  por
initoracotomía  donde  se  evidenció  un  tumor  adherido  a
a  aurícula  derecha  y  en  contacto  con  la  aorta.  La  biopsia
emostró  linfoma  B  de  alto  grado,  CD20(+),  Ki67  >  90%,  BCL2
 6  (+),  MUM-1(+),  HHV8(-),  LMP-1(-)1.  Se  realizó  estudio  de
itogenética  molecular  por  hibridación  in  situ  ﬂuorescente
FISH)  en  el  tejido  para  rearreglos  del  locus  (8q24)  y  para  la
ranslocación  t  (18;14),  los  cuales  fueron  negativos.  No  obs-
ante,  se  identiﬁcaron  sen˜ales  extra  de  la  sonda  dirigida  al
ocus  (8q24)  lo  cual  sugiere  aumento  en  el  número  de  copias
el  gen  MYC. Se  inició  manejo  con  quimioterapia  R-CHOP.  El
aciente  presentaba  resolución  de  edemas  y  mejoría  de  la
isnea  hasta  el  tercer  ciclo  de  quimioterapia  momento  en
l  cual  presentaba  infección  respiratoria  que  requiere  inter-
arse  nuevamente  al  hospital.  Ante  la  sospecha  de  neumonía
o  clara  en  Rx  se  realiza  tomografía  computarizada  de  tórax
onde  aún  hay  evidencia  de  cardiomegalia  (ﬁg.  1,  Panel  C  y
),  se  considera  que  se  ha  logrado  una  respuesta  parcial  a  la
uimioterapia,  motivo  por  el  cual  se  continúa  igual  esquema
e  manejo.  Tras  el  quinto  ciclo  de  quimioterapia  el  paciente
resenta:  empeoramiento  de  los  edemas,  taquicardia  y  dis-
ea  paroxística  nocturna;  se  inicia  manejo  con  furosemida  y
spironolactona  sin  mejoría,  presenta  rápido  deterioro  clí-
ico  y  muerte  súbita  a  los  6  meses  del  diagnóstico.
iscusión
lásicamente,  se  aﬁrma  que  los  tumores  primarios  cardia-
os  son  benignos  en  el  75%  y malignos  en  el  25%  de  los
asos.  De  los  benignos  el  mixoma  auricular  es  el  más  fre-
uente.  Por  su  parte  los  sarcomas  representan  dos  tercios
e  los  casos  de  neoplasias  malignas  cardiacas  primarias;
ientras  que  las  metástasis  cardiacas  más  comunes  provie-
en  de  primarios  en:  el  pulmón,  la  mama,  el  esófago  y  el
elanoma3.
La  afección  cardiaca  por  el  linfoma  diseminado  es  común,
on  incidencia  entre  el  9  al  24%  en  series  de  autopsias.  El
infoma  cardiaco  primario  (LCP)  por  su  parte,  deﬁnido  como
quel  que  involucra  solo  al  corazón  o  cuya  masa  principal  se
ncuentra  rodeada  por  el  saco  pericárdico,  representa  ape-
as  un  0.5%  de  los  linfomas  extranodales  y  el  1  a  2%  de  todos
os  tumores  cardiacos  primarios4,5.  Si  bien,  parece  ser  más
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Figura  1  Ecocardiograma  TT,  ventana  4  cámaras:  masa  intracavitaria  que  compromete  casi  toda  la  auricular  derecha  [ﬂecha]
(panel A).  TC  de  tórax  contrastado.  Masas  lobuladas  con  amplia  base  en  el  pericardio  a  nivel  de  la  auricular  derecha  [ﬂecha],
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pderrame pericárdico  [*]  (panel  B  y  C).  TC  simple  de  tórax.  Persi
líquido versus  engrosamiento  epicárdico  derecho  [ˆ]  (panel  D).
frecuente  en  pacientes  con  infección  por  el  VIH,  da  cuenta
por  menos  de  un  5%  de  todos  los  linfomas  que  se  presentan
en  esta  población.  En  total  se  han  reportado  poco  más  de
200  casos  en  la  literatura  mundial5.  En  una  serie  que  recogió
el  total  de  los  tumores  cardiacos  en  un  período  de  12  an˜os
manejados  en  el  MD  Anderson  Cancer  Center  solo  se  registró
un  caso  de  afección  cardiaca  por  linfoma  diseminado  y  nin-
gún  caso  de  linfoma  cardiaco  primario6.  La  mediana  de  edad
de  presentación  es  64  an˜os;  prevalece  en  el  sexo  masculino
con  una  razón  hombre  mujer  de  3:1,  el  predomino  en  varo-
nes  está  mucho  más  acentuado  en  los  pacientes  con  SIDA.  A
pesar  de  su  rareza  la  incidencia  ha  venido  aumentando  con
el  incremento  en  el  número  de  pacientes  inmunosuprimidos
y  el  envejecimiento  de  la  población3,6.
La  afección  cardiaca  por  LCP,  al  igual  que  los  demás
tumores  malignos,  ocurre  predominantemente  en  las  cavi-
dades  derechas;  por  su  parte  los  mixomas  están  en  las
cavidades  izquierdas  en  el  78%  de  las  veces.  Están  com-
prometidos  en  orden  descendente:  la  aurícula  derecha,  el
ventrículo  derecho,  el  ventrículo  izquierdo  y  ﬁnalmente  el
septo  interatrial.  La  afección  del  ventrículo  izquierdo  es  un
marcador  pronóstico  adverso.  Es  característica  la  extensión
a  lo  largo  de  la  superﬁcie  epicárdica  pero  se  afectan  las
3  capas  del  corazón.  La  extensión  se  genera  hacia  gran-
des  estructuras  venosas  como:  la  cava  o  la  yugular  interna
mientras  que  el  compromiso  en  la  médula  ósea  o  el  sistema
nervioso  central  es  raro7.
a
s
sia  de  masa  cardiaca  en  la  auricular  derecha  (punta  de  ﬂecha),
Las  manifestaciones  clínicas  están  en  relación  con  las
onas  del  corazón  afectadas  por  lo  que  no  hay  un  cuadro
atognomónico.  La  presentación  incluye  muerte  súbita  por
efectos  de  conducción  aurículo-ventricular  o  por  obstruc-
ión  aguda  del  tracto  de  salida  ventricular;  no  obstante,  lo
ás  frecuente  es  encontrar:  el  síndrome  de  falla  cardiaca,  el
íncope,  el  derrame  pericárdico  y  el  taponamiento  cardiaco.
ambién  se  incluyen:  el  síndrome  de  la  vena  cava  superior,  la
mbolia  sistémica,  las  arritmias  cardiacas,  la  cardiomiopatía
ipertróﬁca,  la  cardiomiopatía  restrictiva  y la  pericarditis
onstrictiva.  Los  síntomas  de:  sudoración  nocturna,  ﬁebre
 pérdida  de  peso  se  presentan  alrededor  de  un  5%8.  La
resencia  de:  adenopatías,  hepatomegalia  o  esplenomega-
ia  al  examen  físico  sugieren  que  se  trata  de  un  linfoma
ardiaco  secundario.  Los  principales  hallazgos  de  labora-
orio  son:  la  elevación  de  la  velocidad  de  sedimentación
lobular,  de  la  deshidrogenasa  láctica  y  de  la  concentra-
ión  del  receptor  soluble  de  interleucina  2.  Los  hallazgos
el  electrocardiograma  incluyen:  el  ﬂutter  atrial,  la  ﬁbri-
ación  auricular,  los  bloqueos  de  rama  y  el  bajo  voltaje9.
ebido  a  lo  inespecíﬁco  y  variable  de  las  manifestaciones
línicas,  el  diagnóstico  suele  ser  tardío  comprometiendo  el
ronóstico.Cuando  se  sospecha  un  tumor  cardiaco,  el  primer  paso  del
lgoritmo  diagnóstico  es  realizar  una  ecocardiografía  tran-
esofágica  y  una  resonancia  magnética  cardiaca;  con  ello
e  logran  reconocer  con  alta  especiﬁcidad  masas  cardiacas
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o  quirúrgicas  como:  pseudotumores,  lipomas,  trombos  e
ipertroﬁa  lipomatosa10.  La  sensibilidad  de  la  ecocardiogra-
ía  transtorácica  no  es  suﬁciente  por  lo  que  siempre  está
ndicado  el  abordaje  transesofágico;  lo  que  se  aprecia  en
sta  técnica  es  una  masa  hipoecoica  que  inﬁltra  el  cora-
ón  derecho  asociada  con  derrame  pericárdico6,8,11.  En  la
esonancia  magnética  cardiaca  los  LCP  son  variablemente
ipointensos  o  isointensos  con  respecto  al  miocardio  en  las
ecuencias  T1  y  tienen  una  intensidad  de  sen˜al  relativa-
ente  alta  en  las  secuencias  de  T2  con  realce  heterogéneo
uego  del  contraste4.  Otros  datos  en  la  resonancia  sugestivos
e  LCP  son:  la  localización  en  aurícula  derecha,  la  ausencia
e  necrosis  tumoral,  la  presencia  concomitante  de  derrame
ericárdico,  el  respeto  relativo  por  el  aparato  valvular,  la
xtensión  a  lo  largo  del  epicardio  con  encapsulamiento  de
a  raíz  de  la  aorta  y  las  arterias  coronarias12. Estos  hallazgos
magenológicos  no  son  suﬁcientes  para  hacer  el  diagnóstico
or  lo  que  es  imperativo  realizar  la  biopsia,  para  tener  cer-
eza  sobre  la  etiología  de  la  lesión;  puede  optarse  por  la
iopsia  endomiocárdica  o  la  biopsia  por  toracotomía13,14.
e  reporta  que  la  pericardiocentesis  tiene  una  sensibilidad
el  67%;  por  su  parte  la  biopsia  intracardiaca  transvenosa
uiada  por  la  ecocardiografía  transefosfágica  tiene  un  ren-
imiento  del  100%  al  igual  que  la  biopsia  cardiaca  por
oracotomía7.  Se  preﬁere  iniciar  por  la  alternativa  menos
nvasiva.
En  vista  de  las  diﬁcultades  técnicas  para  la  obtención  de
a  muestra  el  estudio  de  inmunohistoquímica  es  esencial.  En
studios  de  inmunofenotipo  los  linfomas  cardiacos  se  distin-
uen  de  otras  neoplasias  con  base  en  su  reactividad  para  el
ntígeno  común  leucocitario  y  por  la  presencia  de  marcado-
es  de  célula  B  (CD20)  o  célula  T  (CD3).  Independiente  de  la
resencia  de  inmunodeﬁciencia,  el  tipo  histológico  más  fre-
uente  es  el  linfoma  B  difuso  de  célula  grande;  dando  cuenta
or  el  80%  de  los  casos.  También  se  han  reportado  linfomas
e  células  T,  linfoma  linfocítico  pequen˜o,  entre  otros4,5.  Hay
oca  información  sobre  la  citogenética  y  las  alteraciones
oleculares  asociadas  con  los  LCP.  La  translocación  t(18;14),
a  sobreexpresión  de  BCL-2  y  el  incremento  en  la  expresión
e  BCL-6  han  sido  descritas  basadas  en  el  análisis  de  casos
ndividuales.  El  único  factor  de  riesgo  claramente  asociado
on  la  enfermedad  es  la  inmunosupresión15.
El  pronóstico  del  LCP  en  general  es  pobre.  En  caso  de  que
o  medie  ningún  tratamiento  los  pacientes  fallecen  usual-
ente  al  cabo  de  un  mes.  Se  estima  que  el  50%  mueren  sin
aber  logrado  recibir  ningún  tipo  de  tratamiento13.
Sobre  la  terapéutica,  todos  los  datos  están  derivados  de
eries  y  reportes  de  casos,  los  cuales  incluyen  principal-
ente  pacientes  con  linfoma  B  difuso  de  célula  grande.  En
a  más  completa  revisión  de  LCP  a  la  fecha  que  incluye  el
nálisis  de  197  casos  individuales,  Petrich,  et  al5,  reportan
ue  el  89%  de  los  pacientes  recibieron  quimioterapia  y  tan
olo  el  20%  radioterapia  a  dosis  variables  (15-59  Gy),  lo
ue  hace  imposible  una  comparación  sustantiva  entre  las
os  estrategias  de  tratamiento.  El  pilar  del  tratamiento
ntonces  es  la  quimioterapia  con  esquemas  basados  en
ntracíclicos:  CHOP  y  R-CHOP  desde  el  an˜o  2001;  este  último
s  el  estándar  del  manejo  actual.  Los  pacientes  que  reciben
ualquier  tipo  de  terapia  tienen  tasas  de  respuesta  com-
leta  entre  el  39  y  el  59%.  La  supervivencia  global  tiene
na  mediana  de  12  meses.  El  pronóstico  está  ensombrecido
s
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n  casos  de:  inmunodeﬁciencia,  compromiso  del  ventrículo
zquierdo  y afección  extracardiaca;  en  ausencia  de  estos  fac-
ores  de  riesgo  el  guarismo  de  supervivencia  global  asciende
 22  meses.  El  40%  de  las  muertes  obedecen  a  la  falla
ardiaca,  el  26%  a  los  procesos  infecciosos  y  el  23%  a  la
rogresión  de  la  neoplasia.  La  administración  concomitante
e  la  quimioterapia  con  la  radioterapia  no  parece  mejo-
ar  el  pronóstico.  Durante  la  quimioterapia  los  pacientes
stán  en  riesgo  de  muerte  por  necrosis  tisular,  especial-
ente,  en  caso  de:  haber  inﬁltración  miocárdica,  síndrome
e  lisis  tumoral  con  ruptura  cardiaca,  arritmias  fatales
 falla  cardiaca  congestiva.  El  hecho  de  evitar  la  admi-
istración  de  la  doxorrubicina  durante  el  primer  ciclo  de
uimioterapia  no  es  suﬁciente  para  obviar  los  potenciales
fectos  adversos,  pero  la  reducción  de  la  dosis  del  antra-
íclico  y  de  la  ciclofosfamida  en  un  50%  sí  parece  menguar
l  riesgo  de  muerte  súbita.  La  sustitución  de  la  doxorrubi-
ina  por  el  etopósido  se  ha  asociado  con  incremento  en  el
iesgo  de  recaída  de  la  enfermedad.  Anecdóticamente,  se
a  realizado  trasplante  autólogo  de  médula  ósea4.
Recientemente,  se  ha  preconizado  otra  estrategia  para
educir  el  riesgo  de  complicaciones  cardiacas  derivadas  de
a  quimioterapia.  Consiste  en  la  introducción  gradual  de
os  fármacos.  En  primer  lugar  se  ofrece  una  prefase  de
ratamiento  con:  prednisolona  40  mg  día  por  10  días  y  rituxi-
ab  375  mg/m2;  luego  de  comprobar  la  tolerancia  se  siguen
 ciclos  cada  3  semanas  con  dosis  bajas  de  R-CHOP  (ciclo-
osfamida  400  mg/m2,  doxorrubicina  25  mg/m2, vincristina
 mg,  prednisolona  60  mg  y  rituximab  375  mg/m2)  y  ﬁnal-
ente  se  escala  a dosis  plenas  de  R-CHOP  por  4  ciclos
ás11,16.  Idealmente,  los  pacientes  deben  estar  monitori-
ados  en  la  Unidad  de  Cuidado  Crítico  para  la  vigilancia
strecha  de  las  posibles  complicaciones.
La  cirugía  oncológica  no  tiene  cabida  como  tratamiento
nico;  su  papel  se  reserva  para  el  diagnóstico  de  la  enfer-
edad,  para  paliación  de  los  síntomas  (pericardiostomía
ubxifoidea)  o  como  tratamiento  experimental  (trasplante
ardiaco  ortotópico)17.  En  los  casos  donde  se  ha  necesitado
irugía  el  inicio  de  la  quimioterapia  debería  retrasarse  por
 semanas  para  reducir  el  riesgo  de  ruptura  ventricular18.
La  presentación  de  este  caso  tiene  varios  puntos  intere-
antes.  Se  trata  de  un  paciente  previamente  asintomático
uien  cursa  con  sindrome  de  falla  cardiaca  aguda,  dada
u  edad  las  etiologías  hipertensiva  e  isquémica  cobraban
mportancia;  sin  embargo,  se  identiﬁca  la  masa  cardiaca
omo  posible  etiología.  Aunque  la  mayor  parte  de  estas
eoplasias  son:  malignas  y  metastásicas,  luego  de  un  ras-
reo  tomográﬁco  toracoabdominal  y  de  pelvis  no  se  encontró
tro  primario  por  lo  que  se  decide  llevar  a  la  biopsia  endo-
iocárdica.  El  hallazgo  histológico  del  linfoma  da  un  mejor
ronóstico  al  paciente  siendo  una  enfermedad  potencial-
ente  curable  aunque  este  no  haya  sido  el  caso.  Se  trata
e  un  linfoma  primario  del  corazón  ya  que  no  se  iden-
iﬁcó  compromiso  en  la  ganglionar  ni  en  la  médula  ósea
e  acuerdo  a  las  recomendaciones  actuales  en  construc-
ión  de  las  guías  colombianas  de  leucemias  y  linfomas19.
e  debe  propender  entonces,  siempre  que  las  condiciones
línicas  del  paciente  lo  permitan  y  no  se  encuentre  otro
itio  de  toma  de  muestras,  la  realización  de  la  biopsia
ndomiocárdica  para  aclarar  la  histología  y  pronóstico  del
aciente.
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1Linfoma  primario  del  corazón  
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